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de doentes com mucoviscidose 
J .  EDUARDO P. RAMOS+ 
INTRODUÇÃO 
A partir da segunda metade da década de 
cinquenta tornou-se manifesto o interesse pelo 
estudo das consequências psicológicas das doen- 
ças orgânicas da criança, nomeadamente nos ca- 
sos de doenças graves tendendo para a cronici- 
zação. Dos traba!hos efectuados destacam-se os 
estudos da personalidade dos hemofílicos, dos 
diabéticos, dos insuficientes renais crónicos em 
iimodiálise, dos cardiopatas e, mais recente- 
mente, dos doentes com mucoviscidose. Neste 
czso trata-se de trabalhos de origem predomi- 
nantemente anglo-saxónica. 
A problemática a estudar neste tipo de tra- 
balhos depende, em nosso entender, da especi- 
ficidade da doença, embora um determinado 
quadro geral possa eventualmente ser esboçado 
em funç-ão de características comuns a qualquer 
destas doenças de prognóstico severo. Trata-se, 
contudo, de um domínio de investigação com- 
* Psicólogo no Dispensário de Higiene Mental de 
Setúbai. 
Versão da comunicação apresentada nas Jornadas 
Parisienses de Pediatria, em Outubro de 1977, sob o 
título KAspects psychologiques de la Mucoviscidose%. 
Este trabalho, realizado no âmbito de uma tese de 
doutoramento em Psicologia, em curso, na Universi- 
dade de Paris, pode efectuar-se graças ao apoio mate- 
rial recebido da Associação Francesa de Luta Contra 
a Mucoviscidose e & orientação do Prof. D. Widlocher. 
plexo, dado o número de elementos que inter- 
vêm na evolução da personalidade do doente. 
Esta complexidade permite diferentes tipos 
de abordagem, dos quais consideramos funda- 
mentalmente os seguintes: um, focando essen- 
cialmente a criança doente, a maneira como 
ela reage 2 doença, que relação se estabelece 
entre estado físico e desenvolvimento da perso- 
nalidade; outro, em que se estudam os proble- 
mas postos conjuntamente & unidade familiar 
em que a criança se insere. Sem, obviamente, 
pôr de lado este último, optámos pelo primeiro, 
que pode ser considerado segundo uma das 
pzrspectivas metodológicas: 
- metodologia predominantemente estatísti- 
ca, de carácter descritivo, onde os aspectos 
individuais são praticamente eliminados; 
- outra, em que se faz apelo ao método clí- 
nico e onde se pretende uma descrição do 
perfil psicológico dos doentes; 
-finalmente, aquela que tem por objecto a 
realidade fantasmática, o inconsciente do 
sujeito e que é, bem entendido, a psica- 
nálise. 
Embora tendo presentes os limites e as crí- 
ticas apontadas a cada uma destas opções (Gut- 
ton, 1976), escolhemos a segunda por pensar- 
mos que, através dela, é possível ter acesso «a 
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dois sistemas de funcionamento diferentes, a 
realidade exterior e o sistema do inconsciente>> 
(ibid.), devido i utilização de instrumentos espe 
cíficos de análise - questionários e testes pro- 
jectivos, estes últimos funcionando como via de 
acesso ao material inconsciente posto, até aqui, 
em relevo por autores como G. Raimbault, que 




A mucoviscidose é uma doença hereditária 
de carácter autosómico recessivo. O defeito ge- 
nético base actua ao nível do sistema exócrino 
provocando uma hipersecreção das glândulas 
deste sistema. O quadro clínico é dominado por 
insuficiência respiratória (por hipersecreção 
brônquica e enfisema pulmonar) e complicações 
digestivas (pancreáticas e, algumas vezes, hepá- 
ticas) por insuficiência e h á t i c a  das quais re- 
sulta uma mortalidade elevada. Mais de 5070 
dos doentes não ultrapassam os 21 anos (Di San- 
tagnese, 1976). 
Frequência 
fi a mais frequente das doenças hereditárias 
de transmissão recessiva. A frequência com que 
aparece na população varia entre 1/1500: e l /  
/3000 na raça branca, sendo nienor entre ne- 
gros e asiáticos (Kulczycki, 1974; Wrigth, 1968). 
Em França foi calculado em 1/1800, o que 
significa que nascem por ano cerca de 452 a 530 
crianças com mucoviscidade. A penetração do 
gene responsável foi. neste país, calculada em 
1/20 e 1/22 habitantes, ou seja, 5 9% da popu- 
lação é portadora do gene (Gilly, 1973). 
Em Portugal não existem quaisquer referên- 
cias, dado que nenhum trabalho foi ainda rea- 
lizado, mas é verosímil que não nos afastemos 
dos quantitativos europeus. Um factor a consi- 
derar é a elevada percentagem de mortalidade 
infantil por «complicações pulmonares e diges- 
tivas». 
Hereditariedade 
A transmissão da doença faz-se segundo as 
leis da recessividade mendeliana. Assim, as 
probabilidades de nascença duma criança com 
mucoviscidose são de 25q0 em cada gravidez 
quando os pais são ambos portadores do gene 
responsável, conforme figura 1. 






1 filho em 4 terá Mucoviscidose. 
2 filhos em 4 serão portadores do gene. 
1 filho em 4 não é, sequer, portador. 
b) U m  só portador (por hipótese o pai) 
a' Q 
2 filhos em 4 serão portadores do gene. 
2 filhos em 4 não 60, sequer, portadores do gene. 
LEGENDA 
com Mucoviscidose @ portador 0 normal 
Fig. I 
Diagnóstico, prognóstico e tratamento 
O diagnóstico da mucoviscidose é feito por 
meio de um teste de suor em que se determina 
a percentagem de cloro e de sódio que nos casos 
positivos é de 2 a 5 vezes mais elevada que os 
valores normais. Ao recém-nascido pode fazer- 
-se um outro teste - BM teste - em que é ava- 
liada a percentagem de albumina no méconium 
(primeiras fezes). 
A esperança de vida das crianças com esta 
doença tem vindo a aumentar progressivamente 
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nas duas últimas décadas (Norman, 1975) mas 
o número de adultos vivos é ainda reduzido, 
dada a tendência para a deterioração progres- 
siva das funções pulmonares, pancreática e he- 
pática. 
Esta evolução depende, contudo, da conti- 
nuidade e precocidade do tratamento, simulta- 
neamente sintomático e profiláctico. O esquema 
terapêutico é fundamentalmente adaptado ao 
doente devido a variabilidade do quadro clínico 
e consiste fundamentalmente na desobstruçáo 
das vias respiratórias por liquefacção e remoção 
das secreções acumuladas recorrendo, para tal, 
a fisioterapia e drenagem postura1 uma ou vá- 
rias vezes ao dia. Antibioterapia permanente 
ou intermitente com vista a debelar qualquer 
infecção respiratória e, no respeitante A parte 
digestiva, enzimas pancreáticos de substituição, 
suplementos vitamínicos A, D, E e K e uma 
dieta rica em proteínas e hidratos de carbono 
mas pobre em gorduras. 
Este conjunto de práticas impostas a criança 
desde a infância é um dos factores que influem 
cia o seu comportamento e que, sob certos as- 
pectos, é exclusivo desta doença, sando por isso 
difícil compará-la com outras doenças crónicas. 
ASPECTOS PSICDL6GICOS 
O primeiro trabalho dedicado ao estudo das 
consequências psicolbgicas da mucoviscidose re- 
monta a 1960 (Andersen). Nos anos que se se- 
guiram novos autores tratam o tema, dando 
especial relevo ao estudo das famílias atingidas 
por esta doença; outros estudaram diversos as- 
pectos da personalidade das crianças e adoles- 
centes com mucoviscidose. Embora utilizando 
diferentes métodos de abordagem nota-se uma 
relativa unanimidade quanto ao impacto psico- 
lógico da doença. 
Lindy Burton (1975), num trabalho em que 
pôde observar 27 crianças com menos de 5 anos 
e 29 entre os 5 e 11 anos de idade, constatou a 
existência de: 
-nível intelectual normal mas com resulta- 
dos superiores às provas de vocabulário; 
-elevado grau de ansiedade positivamente 
correlacionada com menor rendimento es- 
colar; 
- problemática inconsciente onde predomí- 
nani os temas de medo, solidão e morte. 
Um outro estudo (Lawer, 1966) centrado em 
11 doentes com idades compreendidas entre os 
4 e os 19 anos revelou a presença de perturba- 
ções da personalidade em que dominavam a an- 
siedade e os estados depressivos. Mais recente- 
mente, Boyle e col. (1976), num estudo efec- 
tuado com 27 adolescentes e jovens adultos, 
constataram a existência de dificuldades nas 
relações familiares e, em geral, estados ansiosos 
frequentes e intensos e peíodos de depressão. 
Na Suécia foi estudada uma população infan- 
til com idades entre os 5 e os 15 anos (Falkman, 
1977). Dos resultados obtidos destacam-se si- 
nais de perturba@& perceptivas reveladas pelo 
teste de Bender, que sugerem a existência de 
lesões do S.N.C. tipo rninimal brain damuge. 
confirmadas pelos resultados obtidos pelo De- 
senho da Figura Humana. O nível intelectual 
encontrado situa-se dentro dos valores normais. 
Por outro lado, um trabalho recente de Gay- 
ton e Friedman (1977) vem contestar a validade 
dos estudos anteriores. Os autores, reclamando- 
-se de um maior rigor metodológico, estudaram 
um grupo de mucoviscidóticos, utilizando como 
grupo controle os irmãos sãos. Consideraram 
dois grupos etários: dos 5 aos 13 anos e dos 
14 aos 18. Utilizaram provas de personalidade, 
objectivas e projectivas. Para cada um dos gru- 
pos etários considerados não foram encontrados 
desvios significativos em relação aos valores 
normais, quer em relação aos sujeitos doentes, 
quer em relação aos irmãos. Também não fo- 
ram constatadas diferenças significativas entre 
si e em relação aos valores normais entre os 
perfis psicológicos dos doentes e dos irmãos 
sãos. 
Os trabalhos citados merecem os seguintes 
comentários críticos: 
-à excepção dos trabalhos de L. Burton e 
de C. Falkman, na maioria dos casos fo- 
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ram estudados grupos em que a heteroge- 
neidade de idades não permite uma uni- 
formização de processos; 
- a importância dada A utilização de provas 
de desenho com valor projectivo não tem 
em conta nem a idade dos doentes, que 6 
um factor determinante (dado que, como 
assinala D. Widlocher (1975), o adoles- 
cente já não exprime a sua vida fantas- 
mática no desenho), nem as dificuldades 
que esta técnica (utilizável em clínica) le- 
vanta h prbpria investigação, dada a au- 
sência de critérios suficientemente vali- 
dados; 
- na avaliação do nível intelectual também 
deve assinalar-se o facto de que os valores 
médios obtidos resultam de provas dife- 
rentes que variavam em função da idade 
das crianças. Procuraram-se valores de 
Q. I. em vez de uma avaliação global das 
capacidades cognitivas; 
- por último, nenhum dos trabalhos referi- 
dos teve em consideração o estado físico 
do doente no momento da observação, o 
grau de gravidade da doença, nem estabe- 
leceu qualquer relação entre estado físico 
e grau de perturbação da personalidade 
dos sujeitos. 
Do anteriormente exposto fomos levados a 
formular uma primeira hipótese: as criznps 
com mucoviscidose têm uma personalidade onde 
dominam ansiedade e traços depressivos. Em 
seguida interrogamo-nos sobre se estes traços 
de personalidade lhes são específicos ou se tam- 
bém serão visíveis noutros doentes crónicos. E, 
finalmente, se são influenciados ou independen- 
tes do meio familiar. 
Num segundo tempo orientámos o trabalho 
na direcção de um exame global do fimciona- 
mento psíquico dos doentes disponíveis, com 
vista h exploração das seguintes hipóteses: 
1. as crianças mucoviscidóticas terão tendên- 
cia para funcionar num registo em que 
dominam os traços obsessivos e depressi- 
vos; 
2. os traços depressivos manifestam-se fun- 
damentalmente pela presença de angústia 
de morte; 
3. as perturbações que apresentam depen- 
dem do estado físico do momento, do grau 
de gravidade da doença; 
4. existe uma correlação positiva entre o 
grau de perturbação psicológica das crian- 
ças e a maneira como os pais reagem 2 
doença. 
MATERIAL E MÉTODOS 
População 
Na fase actual desta investigação dispomos 
de uma população de 17 doentes de ambos os 
sexos, sebe do sexo masculino e dez do sexo fe- 
minino, de idades entre os 7 e os I2  anos, de 
meio sócio-económico de origem variada e es- 
colaridade normal. São, na maioria dos casos, 
filhos Iínicos, havendo em seis famílias outras 
crianças não doentes e numa família as duas 
crianças têm a doença. As diferenças de idade 
entre irmãos sãos e doentes não permitiram a 
comparação entre ambos, nem individualmente, 
nem enquanto grupo. 
No irúuito de avaliar as consequências psi- 
cológicas do estado físico agrupámos os nossos 
doentes em funçüo do grau de gravidade da 
doença, na base de avaliacão clínica dos pedia- 
tras. Tivemos ainda em conta o tipo de mani- 
festação dominante da doença: pulmonar, diges- 
tiva ou ambas. 
Com o objectivo de controlar os efeitos atri- 
buíveis d influência das interacções familiares 
observámos, com os mesmos instrumentos, um 
grupo não-aparelhado de crianças com muco- 
viscidose criadas em instituição hospitalar em 
regime de internato prolongado por abandono 
dos pais. 
Observámos também os pais, dando especial 
atenção ao contacto estabelecido com as miies 
cujo contacto com as crianças é mais intenso. 
Método 
Pretendendo não ceder d tentação quantita- 
tivista decidimos optar pelo método do estudo 
de casos que nos permite obter o maior número 
possível de dados sobre o caso em questão. 
Num trabalho deste tipo foi necessário conciliar 
as condições exigidas pela investigação - es- 
forço de estadardização das condições de exa- 
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me- com a mdeubilidade exigida pelo traba- 
lho clínico. 
Uma vez que se trata de crianças susceptí- 
veis de se fatigarem facilmente, o exame psico- 
Zógico efectuou-se em várias sessões e realizou-se 
em consultório, consulta hospitalar especialmen- 
te convocada ou em casa dos próprios doentes. 
Cada exame teve a duração média de seis ho- 
ras. Após acordo dos pais, as crianças são abor- 
dadas sob pretexto de colaboração numa pirbli- 
cação sobre a mucoviscidose. 
Construímos uma ammnése detalhada cen- 
trada nos aspectos relacionados com a doença e 
reacções a ela por parte dos pais e da criança. 
Uma vez que na literatura se podem encomar 
referências, embora contraditórias, aos aspectos 
intelectuais, decidimos passar - para ver - o 
subteste de Vocabulúrio da NEMI, visto apre- 
sentar uma boa correlação com o conjunto da 
prova. Em função dos resultados a que chegá- 
mos decidimos introduzir um «exame operató- 
rio» inspirado nas provas de Piaget, no intuito 
de evitar as clússicas provas de Q.I. EJectuúmos 
provas de coitservaçiío de peso e volume, dis- 
sociação peso/ volume, perniutações e probabili- 
dades. O critério de escolha baseou-se ??a facili- 
dade e relativa rapidez de aplicacão. 
O exume iniciu-se com unia prova de dese- 
nho de um homem, de si próprio e íiu família. 
Independentemente dos sinnis clínicos que JI 
possam vir a determinar, pretenáenios um certo 
<<aquecimento», uma certa adaptação 6 situação 
de exame. Erii seguida e após passagem do sub- 
tesíe de Vocabulírio da NEMI, procede-se ao 
exame operatório. Apresentamos também um 
questionúrio sobre os cuidados médicos e outro 
sobre o tema geral do medo. A coluboração é 
geralmente boa e o contacto fácil. 
Na exploração da personalidade recorremos 
a provas objectivas e projectivas. No que se re- 
fere às primeiras utiliza-se o Questionário de 
Personalidade para Crianças de Cattell (C.P.Q.); 
quarúo às segundas insistimos no Rorscharch, 
tendo como eixos interpretativos a problemá- 
tica, angústia e mecanismos de defesa e repre- 
senfação de si. A partir de um conjunto esco- 
lhido de pranchas do T.A.T. de Murray e do 
D.P.I. de Perron construímos uma série de ima- 
gem com que abordamos a problemática da 
m t e .  
As histórias que obtemos informanunos ain- 
da sobre a represeniação que a criança tem de 
si própria. A análise é feita segundo as nurmas 
de V .  Shentoub e R .  Perron. 
O exame dos pais inicia-se por uma entre- 
vista semidirectiva em que procuramos a pre- 
sença de ambos e são abordados uma série de 
pontos directamente relacionados com a doença 
e a maneira como foi e é vivida. Nalguns C ~ S O S  
apenas foi possível ter acesso ci mãe, noutros 
apenas ao pai. Com esta aproximação dos pais 
pretende-se obter dados sobre a sua eventual 
ac$o perturbadora junío das crianças. Após a 
entrevista inicial apresentamos a mesma série 
de imagens T.A.T./D.P.I., com vista também a 
avuliar da presença da problemática da morte. 
Passamos também o Inventário de Personali- 
dade de Eysenck, a Escala de Ansiedade Mani- 
festa de Taylor e a Folha de Auto-Análise de 
Cattell que nos dá a relação ansiedade mani- 
festa ansiedade latente. 
DISCUSSÃO 
No momento actual não possuímos ainda 
dados para uma apresentação de resultados. No 
entanto o material já analisado permite as con- 
siderações seguintes: 
-nível intelectual nos valores normais com 
tendência para valores acima da média 
no Vocabulário. Nas provas operatórias é 
visível uma maior facilidade nas Probabi- 
lidades e Permutaçóes, mas situando-se 
ao nível dos grupos de validação de Lon- 
geot (1974). Este dado obriga a interro- 
garmo-nos sobre o papel que a doença 
desempenha a este nível, dado que o apro- 
veitamento escolar é geralmente bom, ape- 
sar do elevado absentismo; 
-a reacção emocional a doença surge com 
maior frequência e intensidade nos doen- 
tes do sexo masculino; 
- o  tema de morte e os temas de doença e 
solidão aparecem com frequência nas his- 
tórias produzidas face às imagens T.A.T./ 
/D.P.I. Torna-se, desde já, visível a exis- 
tência de uma relação entre estes temas, 
o nível de gravidade da doença e o modo 
como os pais reagem a esta: 
- importância da infiuência recíproca que 
se faz sentir entre a capacidade física do 
momento e o estado psíquico. Este as- 
pecto conduz-nos a rdectir sobre a hipó- 
tese do modelo psicossomático de Pinker- 
ton (1974). 
Não dispondo ainda de dados mais detalha- 
dos em relação ao conjunto das provas aplica- 
das é difícil considerar, desde já, a existência de 
um perfil psicológico característico do doente 
com mucoviscidose. No entanto, os resultados 
que se esboçam apontam no sentido das nossas 
hipóteses de investigação. Dos quatro pontos 
acima citados sublinhamos o referente ao apro- 
veitamento escolar destes doentes que pode per- 
mitir colocar em novos moldes a questão da ca- 
deia de causalidades determinantes do nível 
intelectual. 
RESUMO 
O autor apresenta uma investigação em curso 
sobre as consequêizcias psicológicas da mucovis- 
cidose. Refere outras doenças crónicas suscep- 
tíveis de afector o desenvolvimento da persom- 
lidade da criança doeizte. São realçados os 
aspectos metodológicos e é dada especial itn- 
portância 6 interacção entre capacidade física 
e estado psíquico. 
SUMMARY 
The author describes a research on the psy- 
chological consequences of cystic fibrosis. Other 
chronic disorders which may affect the develop- 
mení of the child's personality are refered. The 
methodological approach of the subject is re- 
garded and special attention is given to the 
relationship between physical helth and psy- 
chologic state. 
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